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Hodenhochstand - Maldeszensus testis

Der Hodenhochstand ist die haufigste kongenitale Anomalie des Urogenitaltrakts mit einer Haufigkeit von 0,7-3% bei reif geborenen Jungen und noch
deutlich héherer Frequenz bei Friihgeborenen (bis zu 30%) (24).
Ein spontaner postnataler Descensus testis wird nur bei etwa 7% aller betroffenen Knaben bis zum Alter von 1 Jahr beobachtet, meist in den ersten 6

Monaten (24, 57).

Die Ursache des Kryptorchismus ist multifaktoriell, die Beteiligung verschiedener Faktoren (Ligamentum diaphragmaticum, Nervus genitofemoralis,
Descensus des Nebenhodens, Gubernaculum testis, Processus vaginalis) wird diskutiert (29; 35). In den meisten Fallen ist er als Folge einer
intrauterinen Insuffizienz der Hypothalamus-Hypophysen-Gonadenachse zu sehen. Man kann ihn als einen passageren préanatalen und prépubertaren
hypogonadotropen Hypogonadismus betrachten. Somit wird er heute als eine Endokrinopathie angesehen (18; 19; 35).

Der mangelnde Hodendescensus ist als Teil eines Primarschadens (Fertilitatsstorung, erhdhte Malignitatsrate des betroffenen und auch des
kontralateralen Hodens und als drittes Element der unzureichende Descensus) einzuordnen, dem sich noch ein Sekundarschaden aufpfropfen kann,
sofern der Hoden in der Fehlposition uber Jahre der dort unphysiologischen Temperatur von 35-37°C statt der in der Skrotumlage vorherrschenden T
emperatur von 33°C ausgesetzt ist (19; 26; 29; 48).

Formen

Im deutschsprachigen Raum ist der Begriff ,Kryptorchismus" im engeren Sinn fur den nicht tastbaren (verborgenen) Hoden gebrauchlich, also den
Bauchhoden.

Bei der Retentio testis unterscheidet man wiederum in

e Bauchhoden (Retentio testis abdominalis; "cryptorchidism")
Der Hoden liegt intraabdominell und ist demzufolge nicht palpabel

e Leistenhoden (Retentio testis inguinalis; "cryptorchidism™)
Der Hoden liegt im Bereich der Leiste und kann auch bei mehrmaliger sorgféltiger Untersuchung nicht ins Skrotum verlagert werden

e Gleithoden (Retentio testis prascrotalis; gliding testis)
Der Hoden liegt oberhalb des Skrotums und kann bis in den Skrotaleingang gezogen werden. Eine weitere Verlagerung des Hodens bis an den
tiefsten Punkt des Skrotums ist infolge der jetzt angespannten Samenstranggebilde nicht mdglich. Beim Loslassen bleibt der Hoden nicht in
dieser Position, sondern gleitet sofort wieder nach oben zurlck.

Von diesen behandlungsbedirftigen Formen der Retentio testis ist als Normvariante abzugrenzen:

e Pendelhoden ("retractile testis")
Der Hoden liegt spontan entweder im Skrotum oder oberhalb davon. Er lasst sich spannungsfrei an den unteren Skrotalpol verlagern und bleibt
auch dort bis zur Auslésung des nachsten iiberschieBenden Kremasterreflexes. Da dieser auch durch Kéalte oder psychischen Stress ausgeldst
wird, kann die Hodenposition bei Kontrollen haufiger oben erscheinen, als sie es tatséchlich ist. Der Pendelhoden sollte in warmer Umgebung

(Bett, Badewanne) spontan descendieren.
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Abb.1: Ubersicht Hodenhochstand

Der Pendelhoden lasst sich im Liegen bei oben angefiihrter Technik dadurch diagnostizieren, dass man ihn - auch wenn er sich zunéchst spontan in
der Leiste befindet — locker an den unteren Skrotalpol verlagern kann.

Ein auch hoch im Hodensack tastbarer Hoden ist dann noch als regelrecht descendiert zu betrachten, wenn seine tiefste, ohne Zug zu erreichende
Position noch im Hodensack ist.

Vom Gleithoden ist zu sprechen, wenn der ins obere Skrotalfach verlagerbare Hoden beim Loslassen sofort wieder nach oben gleitet (als logische
Folge der bereits beim Zug nach unten wahrgenommenen Spannung, die keine weitere Positionsverlagerung nach kaudal zulésst und fur den
Gleitvorgang zuriick nach oben verantwortlich ist).

Anmerkung: Die Beschreibung, dass der Hoden beim Loslassen ,sofort wieder nach oben gleitet*, ist alleine nicht fiir die Definition des Gleithodens ausreichend: Dies konnte zur Verwechslung mit
einem Pendelhoden Anlass geben, sofern man sich nur auf den engen zeitlichen Zusammenhang zwischen Untersuchung und erneuter Retraktion des Hodens auf Leistenhéhe verlassen wirde.
Wenn auch ein Pendelhoden nach Verlagerung ins Skrotum in der Regel langere Zeit dort verweilt, so kénnte bisweilen dennoch ein schnelles Zuriickgleiten des Hodens auf Leistenhéhe gesehen
werden, z.B. durch einen bei der Untersuchung des Pendelhodens ausgeldsten tberschieBenden Kremasterreflex. Erganzend muss die vorhandene oder fehlende Spannung am Samenstrang beim
Zug am Hoden und die erreichbare Position im Skrotum bewertet werden.

Von vielen wird ergénzend die Palpation im Schneidersitz favorisiert; bei Sauglingen kann die Mutter das Sitzen durch Halten unterstiitzen.
Ein (wenn auch seltener) spontaner Descensus des Hodens beweist das Vorliegen eines Pendelhodens, denn Gleit-, Leisten- oder Bauchhoden
descendieren nie spontan.

Bei der Hodenektopie liegt die Gonade aul3erhalb des Weges des physiologischen Descensus. Die Ursache liegt in einer groben Fehlinsertion des
Gubernaculum testis (29; 48). Die haufigste Form, die inguinal-epifasziale Ektopie (ca. 70%) kann palpatorisch mit dem Leistenhoden verwechselt
werden.

Daneben finden sich penile (an der Peniswurzel), femorale, transversale und perineale Ektopien.

Anmerkung: Diese durch gleichen klinischen Tastbefund bedingte Verwechslungsmdglichkeit zwischen einem echten Leistenhoden (Retentio testis inguinalis) und der haufigsten Hodenektopie, der
inguinal-epifaszialen Ektopie, fuhrt zu verfalschten Ergebnissen bei Untersuchungen tber die Wirksamkeit einer préaoperativen Hormontherapie: Die falschlicherweise dem Kollektiv der Retentio testis
inguinalis zugeordneten inguinal-epifaszialen Hodenektopien kénnen zwangslaufig keinen Descensus in der Folge einer Hormontherapie aufweisen.

Von der priméren Hodenretention ist die sekundare Ascension der Gonade zu unterscheiden. D.h. ein priméar im Skrotalfach lokalisierter Hoden
retrahiert sich zunehmend aufgrund eines inadaquaten Langenwachstums bzw. wegen retinierender fibréser Anteile des Funiculus spermaticus (19; 29;
48).

Diese sekundar ascendierten Hoden weisen aber nicht die gleiche Problematik hinsichtlich Fertilitdt und Malignitat auf wie die priméar kryptorchen Hoden,
denn sie haben keinen Primérschaden. Sekundérschaden lassen sich durch rechtzeitige Verlagerung des Hodens verhindern.

Am iatrogen entstandenen sog. echten sekundaren Hodenhochstand als bekannte Komplikation nach Leistenhernienoperation im Sauglingsalter
(0,5-2%) konnten die sekundaren Veranderungen an den Geschlechtszellen gut untersucht werden (19). Es zeigte sich, dass in den ersten 5-6 Jahren
des Hodenhochstands die Zahl der Geschlechtszellen noch im Normbereich geblieben war. Wenn die sekundér entstandene ungiinstige Hodenposition
aber nicht korrigiert wurde, nahm die Zahl der Geschlechtszellen bis zur Pubertét stetig ab und hatte dann eine gleich niedrige Zahl wie beim echten
kryptorchen Hoden (19).

Erste sekundéare Veranderungen findet man an der Tunica propria der Tubuli seminiferi. Auf der ultrastrukturellen Ebene lassen sich beim primaren Hodenhochstand bereits im 2. Lebensjahr eine
Kollagenisierung des peritubuléaren Bindegewebes und eine Verdickung der Basalmembran auf das 1,3 - bis 1,5 - fache nachweisen (19; 35). Die Veréanderungen nehmen mit den Jahren zu und
werden schlieBlich irreversibel.

Die nur im kryptorchen und nicht auch im kontralateralen descendierten Hoden vorgefundene Verminderung bzw. das Fehlen der elastischen Fasern in der Tunica propria ist als Hinweis auf
lagebedingte Veranderungen zu werten.

Behandlungsziel

http://www.uni-duesseldorf.de/AWMF/11/006-022.htm

Das Behandlungsziel besteht darin, durch rechtzeitige Verlagerung des Hodens ins Skrotum den Sekundarschaden am Hoden zu verhindern und
einen vorher nicht palpablen Hoden der klinischen Untersuchung zuganglich zu machen. Ob der Primarschaden beeinflussbar ist, ist noch nicht
hinreichend geklart. Bisher gibt es dafir keine ausreichenden Beweise. Die Bemiihungen sind darauf ausgerichtet, den Primarschaden
(Fertilitatsstérungen und erhdhte Neigung zu maligner Entartung) z.B. durch friheres Operationsalter oder préa- und/oder postoperative Hormontherapie
maoglichst positiv zu beeinflussen, (bessere Fertilitdtschancen durch zusatzliche Hormontherapie als bei alleiniger chirurgischer Behandlung) (18).

03.03.2010 15:02:41



AWMF online - S2-Leitlinie Kinderchirurgie: Hodenhochstand - Maldeszensus testis Seite 3

Genetische Aspekte

Ein Hodenhochstand kann sowohl isoliert ohne weitere klinische Auffalligkeiten als auch als Teilbefund bei zahlreichen genetischen Krankheiten bzw.
Syndromen auftreten.
Bei einem isolierten einfachen Hodenhochstand ohne weitere klinische Auffalligkeiten ist bei unauffélliger Familienanamnese eine weiterfihrende
humangenetische Abklarung nicht notwendig.
Ein Syndrom als Ursache eines Hodenhochstands soll immer dann in Betracht gezogen werden, wenn zusatzliche morphologische Auffalligkeiten
nachweisbar sind oder eine psychomotorische Entwicklungsstorung auftritt.
Bei jedem Knaben mit Hodenhochstand sollten folgende Fragen beantwortet werden:

o Gibt es weitere klinische (speziell morphologische) Auffalligkeiten?

o Gibt es weitere Personen mit Hodenhochstand oder Genitalfehlbildungen in der Familie (Familienstammbaum bis zu den Urgrof3eltern)?
Hodenhochstand assoziiert mit weiteren morphologischen Auffalligkeiten

Zu den relevanten korperlichen Auffélligkeiten zahlen neben allgemeinen Dysmorphiezeichen speziell weitere gravierende Auffalligkeiten der
Genitalentwicklung, Fehlbildungen der inneren Organe (Nieren, Herz, Abdomen, Gastrointestinaltrakt), zerebrale Fehlbildungen, Stérungen der
Skelettentwicklung u.v.a.

Folgende Aspekte sind besonders zu bericksichtigen:

o Die Identifikation eines mdglicherweise urséchlichen genetischen Syndroms bedarf der genauen klinischen Untersuchung mit
Dokumentation von syndromverdéchtigen Hinweiszeichen und Erhebung eines vollstdndigen Familienstammbaums. Die weiterfihrende
Diagnostik ergibt sich aus den jeweils vorliegenden Befunden.

o Bei allen Knaben mit Hodenhochstand und weiteren klinischen Auffélligkeiten (wie oben beschrieben), Kleinwuchs und/oder
Entwicklungsstdrung sollte eine Chromosomenanalyse durchgefuhrt werden; bei bis zu 10 % solcher Patienten findet sich ein auffalliger
Befund (59).

o Bei Knaben mit Hodenhochstand und zusétzlich einer proximalen bzw. skrotalen und perinealen Hypospadie sollte die Méglichkeit einer
Mutation im WT1-Gen in Betracht gezogen werden, da dannauch ein erhthtes Risiko fur ein Nephroblastom (Wilms-Tumor) besteht (16;
33). Wichtige Differenzialdiagnosen sind genetische Stérungen der Androgensynthese bzw. Androgenresistenz. Die diagnostische Klarung
sollte analog zur Differenzialdiagnostik der Stérungen der Geschlechtsentwicklung (disorders of sex differentation; DSD) erfolgen (1).

Im Falle einer genetischen Erkrankung muss eine genetische Beratung der Familie durch einen Humangenetiker erfolgen.
Andere genetische Ursachen des Hodenhochstands

Der Descensus testis ist hormonell reguliert und unter genetischer Kontrolle. Monogene Stérungen in diesem Bereich wurden identifiziert und
werden z. T. dominant vererbt.

Daruber hinaus kann ein Hodenhochstand Ausdruck einer gestdrten Hypothalamus-Hypophysen-Gonaden-Achse sein, wobei sich ggf.
richtungweisende endokrinologische Auffélligkeiten nachweisen lassen.

o Stdrungen der Hodendescension durch heterozygote, dominante Mutationen in den Genen INSL3 und LGR8 / GREAT, die fir das
testikulare Hormon ,Insulin-like factor 3 bzw. seinen Rezeptor kodieren (16; 24) (5-10 % der Falle von nicht-syndromalem
Hodenhochstand) (14).

o Chromosomenstorungen, speziell Stérungen der Geschlechtschromosomen (bis zu 5 % der Félle von nicht-syndromalem
Hodenhochstand) (59).

o Primére Defizienz des hypothalamischen Gonadotropin-freisetzenden Hormons (GnRH) z.B. beim Kallmann-Syndrom.

o Genetische Storungen der Androgensynthese bzw. Androgenresistenz.

Fehlende Hoden bei extern méannlichem Genitale und weiblichem Karyotyp finden sich bei einem schweren, virilisierenden adrenogenitalen Syndrom; die Eltern mussen in diesem Fall tiber
die Moglichkeit einer hormonellen in utero-Therapie des Feten bei nachfolgenden Schwangerschaften aufgeklart werden.

Diagnostik

Wichtigster diagnostischer Schritt ist die klinische Untersuchung mit Inspektion und bimanueller Palpation (wie bei Untersuchungstechnik beschrieben).
Durch diese Untersuchung wird die Hodenlage definiert.

Wenn die Hoden beidseits nicht tastbar sind, ist ein padiatrisch-endokrinologisches Konsil indiziert (z. T. auch interdisziplinéare Abklarung der
maoglichen Syndrome, s.o.) Ein Nachweis von Testosteron-produzierendem Hodengewebe sollte einer operativen Exploration immer vorausgehen. Dies
ist moglich mit dem bisher tiblichen HCG-Stimulationstest. Alternativ kann dieser mit nur einer einzigen Blutentnahme durch die Messung des Inhibin-B
ersetzt werden, wenn die Labors speziell qualifiziert sind und gleich bleibende Standards aufweisen. Falsch negative Befunde sind (im Falle einer
45,X0/46,XY-Gonadendysgenesie) trotz vorhandenem Hodengewebe beschrieben (1; 34; 36).

Die bildgebenden Untersuchungsverfahren (Sonographie, Magnetresonanztomographie (MRT)) sind wegen ihrer unzureichenden Sensitivitat beim
Hodenhochstand nicht routinemaRig indiziert. Der Untersuchung sollten konkrete Fragen mit dem Ziel einer Therapiesteuerung vorausgehen(12; 52;
55).

So kann es fiir die zu wahlende Vorgehensweise (primére Laparoskopie oder offene inguinale Exploration) hilfreich sein, schon préoperativ tiber die
Hodenlage - so sie sich denn darstellen lasst — informiert zu sein. Ebenso ist eine Bildgebung bei intersexuellem Genitale indiziert.

Bei der Sonographie mit hochaufldésendem Schallkopf (>7,5MHz) kann bei nicht tastbaren, im Leistenkanal oder im Bauch liegenden Hoden mit einer
korrekten Klassifikationsrate (accuracy) von 84 Prozent (bei einer Sensitivitat von 76% und einer Spezifitdt von 100%) gerechnet werden (30). Sie
erlaubt bei identifizierbaren Hoden eine Beurteilung bzgl. GréRe und Parenchymstruktur. Auch kann die gleichseitige Niere untersucht werden.

Bei der Suche nach einem Bauchhoden bei einem nicht-palpablen Hoden kann man durch die MRT eine korrekte Klassifikation (accuracy) von 85%
erwarten bei einer Sensitivitat von 86% und einer Spezifitat von 79% (30).

Die heute bevorzugte Methode zur Hodenlokalisation bei nicht palpablem Hoden ist die Laparoskopie. Sie gestattet neben der Beurteilung von
Morphologie der Gonaden und Samenstranggebilde (DSD; persistierende Muller-Strukturen, Hernia uteri masculina) auch eine Beurteilung einer evtl.
Hoden-Nebenhodendissoziation und erméglicht therapeutisch die Funikulolyse oder den Beginn der zweizeitigen Operation nach Fowler-Stephens (s.
unten) bzw. Operation nach KOFF.

Geplante Zeitablaufe fur die Therapie

Ziel ist, mit Vollendung des 1. Lebensjahres die Behandlung abgeschlossen zu haben. Bei Frihgeborenen gilt das korrigierte Alter.
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Abb.2: Therapie-Zeitplan

Wenn auch die Daten fur das optimale Operationsalter nicht ,hart‘ sind, so sprechen doch mehrere neue Erkenntnisse insbesondere tber die
Keimzellreifung (18; 20; 42; 49; 51; 45) dafir, die Operation im Alter zwischen dem 6. bis 12. Lebensmonat durchzufuhren. Dementsprechend haufen
sich die Empfehlungen zur Orchidopexie vor bzw. zum Abschluss des ersten Lebensjahres (6; 28; 31; 41; 47; 48; 49; 54), u.a. von der American
Academy of Pediatrics 1996 (31) oder im ,Nordic Consensus” der skandinavischen Lander 2007 (47).

In den ersten 6 Lebensmonaten wird auf einen spontanen Descensus gewartet. Wenn dieser sich in dieser Zeit nicht eingestellt hat, wird typischerweise
mit einer préoperativen kombinierten Hormontherapie (s. u.) begonnen. Eine Orchidopexie ohne praoperative Hormontherapie ist moglich, wenn die
Erziehungsberechtigten umfassend Uber die Méglichkeit der Hormontherapie aufgeklart wurden und sich gegen die Hormontherapie entscheiden.

Ist die Hormontherapie erfolglos, ist die Operation indiziert. Es besteht damit ein ausreichender zeitlicher Puffer fur die Operationsplanung. Im Alter von
12 Monaten sollte der Hoden unabhéangig von der Art der Therapie im Skrotum liegen.

Bei initial erfolgreicher Hormontherapie besteht das Risiko einer Re-Aszension des Hodens in bis zu einem Viertel der Falle und noch Monate nach
Therapieende (nach 2). Daraus erwéachst die Notwendigkeit weiterer Verlaufskontrollen der Hodenposition.

Wenn ein behandlungsbedirftiger Hodenhochstand zu spét entdeckt wird, so dass im zeitlichen Behandlungsplan eine préoperative Hormontherapie nur
noch mdglich wére unter Inkaufnahme einer verspéateten Operation, so sollte dem rechtzeitigen Operationstermin der Vorzug gegeniber der
praoperativen Hormontherapie gegeben werden. In diesem Fall wird auf die mdgliche Induktion eines Descensus als Wirkung der Hormontherapie
zugunsten der frihzeitigen operativen Verlagerung des Hodens verzichtet. Nach dem ersten Geburtstag des Kindes sollte keine Hormontherapie
versucht, sondern unverziiglich orchidopexiert werden.

Besonderes Vorgehen ist bei Kindern mit syndromalen Erkrankungen (z.B. M. Down) in Kombination mit einem der Palpation gut zuganglichen Hoden
(Gleit-/Leistenhoden) mdglich: Hier kann bei ohnehin problematischer Fertilitdtsprognose im Einvernehmen mit den Eltern auf die friihzeitige Operation
verzichtet werden. Die Op-Indikation wirde sich dann bei auffélligem lokalen Tastbefund tumorprophylaktisch im Sinne einer Orchiektomie stellen.

Hormontherapie

Grundsétzlich gibt es zwei Ziele fir eine Hormontherapie:
1. Sie soll den Descensus des retinierten Hodens anregen und damit moglicherweise die Operation ersparen.
2. Sie soll die Keimzellreifung und -proliferation stimulieren und damit zur Verbesserung der Fertilitdtschancen beitragen. Letzteres ist durch pra-
und postoperative Hormontherapie zu erzielen.

Praoperative Hormontherapie

Die Hormontherapie (nur im ersten Lebensjahr, siehe unten) kann préoperativ mittels isolierter Gabe von LH-RH-Analoga, von HCG oder als
kombinierte Therapie von LHRH-Analoga mit der nachfolgenden Gabe von HCG erfolgen. Die Sequenz- bzw. Kombinationstherapie zeigt in
neueren Untersuchungen einen héheren Wirkungsgrad als die isolierte Gabe von LHRH-Analoga oder HCG. Bis heute gibt es aber keine
randomisierten Studien, die die Uberlegenheit des einen oder anderen Vorgehens darlegen.

Bei der kombinierten Therapie wird zunachst LHRH 3 x 400 pg / d (3x tgl. je ein Sprihsto3 von 200 pg in jedes Nasenloch) Uiber 4 Wochen und
in unmittelbarem Anschluss daran (als fortgesetzter Therapieblock) HCG in der Dosis von wdchentlich je 1 x 500 I.E. Uber 3 Wochen
vorgeschlagen.

Bei der Vielzahl der empfohlenen Therapieschemata in der Hormontherapie wird bewusst diese Empfehlung zur Vereinfachung und
Vereinheitlichung ausgesprochen. Eine Uberlegenheit von héheren Dosen HCG im ersten Lebensjahr ist in der Literatur nicht belegt. Daher wird
hier die niedrigste als wirksam beschriebene Dosis empfohlen. Mit Erfolgsraten bzgl. des Descensus von 20% fir LHRH- und HCG-Therapie darf
gerechnet werden (46; 22), mit einer erneuten Aszension des Hodens in ca 25%. Unerwiinschte Wirkungen sind multiple Injektionen bei HCG,
eine Virilisierung und aggressives Verhalten, welches unter HCG ausgepréagter als unter LHRH-Analoga ist (37). Demgegeniber stehen
medizinische, 6konomische und psychosoziale Vorteile des primér konservativen Vorgehens (2).

Histologische Befunde einer Inflammation und vermehrter Apoptose bei Kindern, die nach dem 1. Geburtstag mit HCG behandelt wurden, haben
in anderen Landern zur generellen Ablehnung der Hormontherapie gefuhrt (9; 11; 47). Die zitierten Arbeiten haben allerdings neben der
genannten Altersselektion weitere methodische Schwachen: So bestand ein Selektionsbias der untersuchten Patienten (Histologien nur bei
Patienten nach erfolgloser Hormontherapie), genauere Altersangaben fehlten ebenso wie Differenzierungen von unilateralem zu bilateralem Non-
Deszensus, so dass eine generelle Ablehnung der Hormontherapie nicht abgeleitet werden kann.

Erklarbar wéare eine negative Wirkung des HCG auf den Hoden durch die Beobachtung, dass die nach dem 1. Lebensjahr vorwiegend
vorhandenen Ad-Spermatogonien bzw. B-Spermatogonien empfindlich gegenuber HCG sind (17, 25, 45). Aus diesem Grund wird auch in
Deutschland die Hormontherapie nach dem 1. Lebensjahr nicht mehr empfohlen.

Die Hormontherapie kann allerdings im ersten Lebensjahr die Ausreifung des Keimepithels begunstigen (18; 48; 50).

Postoperative Hormontherapie

Die postoperative Hormontherapie wird derzeit nicht allgemein empfohlen, weil die Datenlage dies noch nicht ermdglicht. Es gibt Hinweise, aber
noch keine ausreichend verifizierten Beweise, dass die sog. ,Minipubertat’ im Alter von < 6 Monaten Bedeutung fiir die spateren
Fertilititschancen hat (18; 20; 21; 27; 51). Im Alter von ca. 2 bis 3 Monaten soll die Transformation vom fetalen Hauptzellpool (Gonozyten) hin
zum Erwachsenen-Hauptzellpool (Ad-Spermatogonien) stattfinden. Unterbleibt diese Umschaltung, so &uRert sich dies in mangelndem Auftreten
der Ad-Spermatogonien in Hodenbiopsien zum Zeitpunkt der Orchidopexie. Diese Transformation der Gonozyten soll nach den zitierten Arbeiten
durch eine postoperative Therapie mit LHRH-Analoga geférdert werden, deren Notwendigkeit von einer intraoperativen Hodenhistologie abhéngig
gemacht wird.

Dieses Konzept ist fur eine allgemeine Empfehlung noch nicht ausreichend evaluiert und lasst Fragen offen: Wenn Non-Deszensus und
Reifungsstorung Folgen einer intrauterinen Fehlprogrammierung sind, dann kann auch die nachtragliche Therapie keinen Effekt haben. Zudem
birgt eine Hodenbiopsie das (sehr geringe) Risiko eines zusatzlichen Hodenschadens und die histologische Auswertung ist derzeit nicht
flachendeckend verfugbar (s. u.). Bis zum Ergebnis unterstitzender Studien bleibt es daher dem behandelnden Arzt in Absprache mit den Eltern
Uberlassen, ob er eine postoperative Hormonbehandlung durchfihren will.
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Hodenbiopsie

Hodenbiopsien sind derzeit indiziert sind bei Verdacht auf
o Ovotestis,
o Gonadendysgenesie oder
e Tumor.

Darlber hinaus sind sie nicht routineméagig zu fordern und bleiben wissenschaftlichen und speziellen Fragestellungen vorbehalten. Mit Hilfe der
Hodenbiopsie kann unterschieden werden, ob die Therapie unzureichend oder der Hoden vorgeschadigt war. Sie ermdglicht die Untersuchung einer
PLAP (plazentare alkalische Phoshatase) ebenso wie einen Hinweis auf eine mogliche TIN (testikulare intraepitheliale Neoplasie).

Die offene Hodenbiopsie ist sicherer als die geschlossene Nadelbiopsie (Endarterien im Hoden; Gefahr der Hodenatrophie;). Die Narbe nach offener
Biopsie entspricht ca. 0,2 bis 4% des Hodenvolumens. Eine Hodenatrophie nach offener Biopsie ist in einem grof3en Zentrum bei einer Erfahrung von >
6000 Biopsie (darunter >4000 prapubertare Hoden) nicht aufgetreten (19).

Das Biopsat sollte eine Grof3e von ca. 2 mm haben und muss sehr schonend behandelt werden. Die Hodenbiopsien missen in frisch zubereiteten
Losungen von Stieve oder Bouin fixiert werden. Eine Fixation in der Karnowski-L&sung ist weniger empfehlenswert.

Keinesfalls sollte fur die Fixation Formalin verwendet werden, da die Hodenbiopsien dadurch praktisch unbrauchbar fir die Beurteilung werden. Die
Kunststoffeinbettung ergibt besser bewertbare Préparate. Sie wird aber limitiert, da die histologische Auswertung derzeit nicht flachendeckend verfligbar
ist.

Ahnliches trifft hinsichtlich der elektronenmikroskopischen Beurteilung von Hodenbiopsien zu.

Die Dokumentation des Fertilitdts-Index nach Hadziselimovic ist derzeit nicht flachendeckend verfigbar, erfordert spezielle Expertise insbesondere in
der histologischen Beurteilung und ist noch nicht ausreichend wissenschatftlich validiert bezuglich der verbesserten Therapiesteuerung. Interessierte
seien auf die Arbeiten von Hadziselimovic et al. im Anhang verwiesen.

Operative Therapie

Orchidolyse und —pexie:

Bei inguinal oder hochskrotal positioniertem Hoden ist bei ausreichend langem GefaRstiel in 95% der operativen Korrekturen die inguinale
Orchidolyse und nachfolgende Pexie in eine subkutane Tasche des Skrotums ausreichend (44). Die Erfolgsrate — gemessen an orthotoper
Fixation und fehlender Atrophie — ist abhangig von der initialen Position des dystopen Hodens. Sie variiert zwischen 92% bei distal des auf3eren
Leistenringes gelegenen Hoden und 74% bei initial abdominell positionierten Hoden (10; 56).

Die der steilen Inzision kosmetisch tUberlegene quere Inzision im Bereich der Bauchhautfalte gestattet auch bei der abdominellen Exploration
einen Ubersichtlichen Zugang (19; 48).

Vorsichtige Praparation unter Verwendung optischer Hilfen (Lupenbrille) ist speziell im jetzt fur die Operation geforderten Sauglingsalter
Grundvoraussetzung fir die angestrebte Optimierung der Therapie (48).

Bei hoch inguinal und abdominal gelegenen nicht palpablen kryptorchen Hoden muss mit ausgepréagter Dysplasie und schwerer Hoden-
Nebenhodendissoziation gerechnet werden.
Operativ konkurrieren drei Verfahren:

o die offene Exploration von der Leiste aus
o das primér laparoskopische Vorgehen (4; 7)
o die Autotransplantation.

Nach Literaturhinweisen (50; 58) sind derzeitig die inguinale Exploration und das laparoskopische Vorgehen als gleichwertig zu betrachten.

In ca. 5% ist damit zu rechnen, dass die Situation mit dem gewahlten Verfahren nicht endgultig geklart werden kann (50; 58) und auf das jeweils
andere Verfahren umgewechselt werden muss.

Somit sollte bei nicht palpablen Hoden nur dort operiert werden, wo beide Verfahren in gleicher Narkose durchgefiihrt werden kdnnen.

Offene inguinale Exploration

Wenn nur ein blind endender Ductus deferens (oft mit kleinem Nebenhodenrest) ohne Spermatika-Gefée vorgefunden wird, muss nach einem
intraperitoneal gelegenen Hoden gesucht werden (mégliche schwere Hoden-Nebenhodendissoziation) (19).

Keine weitere intraperitoneale Exploration ist notig bei im Leistenkanal vorgefundenen blind endenden Spermatika-GefaRen — meist in
Kombination mit einem blind endenden Ductus deferens — (,vanishing testis“: durch intrauterine Hodentorsion zugrunde gegangener Hoden) (19).

Laparoskopisches Vorgehen (u.a. Fowler-Stephens-Mandver)

Im Rahmen der ,laparoskopischen Hodensuche* beim Bauchhoden bietet sich als einfach durchfiihrbare Erweiterung des diagnostischen zum
operativen Eingriff die Unterbindung der TestikulargeféaRe (Fowler-Stephens-Mandver) unter Verwendung der laparoskopischen Techniken an (13;
40; 42).

Das Synonym ,Operation nach Fowler-Stephens” steht fiir die Operation des Bauchhodens durch Unterbindung der testikularen GefaRe
intraperitoneal bei sicherer Schonung der Gefal3e des Ductus deferens (15).

Unterschieden werden das ein- und zweizeitige Vorgehen nach Fowler-Stephens, wobei das einzeitige Verfahren heute kaum noch Anwendung
findet, da es keine Zeit zur Ausbildung weiterer Kollateralkreislaufe lasst.

Dieses Vorgehen ist ebenso wie das alternativ durchfiihrbare einzeitige Verfahren nach Koff und Sethi nur durchfuhrbar, wenn der Ductus
deferens und die Vasa testicularia eine Schleife bilden, durch die eine Initialisierung der Kollateralisierung gewahrleistet ist (32).

Das einzeitige Verfahren nach Koff und Sethi unterscheidet sich vom urspringlichen Fowler-Stephens-Mandver durch das Durchtrennen der
TestikulargeféaRe unmittelbar vor ihrem Eintritt in den Hoden nach Abgang der Kollateralgefa3e zum Nebenhoden. Die doppelte Lange der
kollateralen GefaRschleife entspricht dem Léangengewinn fur den Hoden auf dem Weg ins Skrotum.

Die Erfolgschancen werden entsprechend einer Metaanalyse von Docimo fir die zweizeitige Operation nach Fowler-Stephens mit 77%
angegeben (10; 41). Koff und Sethi berichten fir ihre Modifikation der Operation von Erfolgsraten nach einem Jahr von 93%.

Autotransplantation

Die Erfolgsrate der Autotransplantation liegt in der Metaanalyse von Docimo bei 84% und einer monozentrischen Untersuchung in Deutschland
bei 88,2% (10; 53).
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Aufgrund des erhohten operativen Aufwandes und der Notwendigkeit zur Anwendung der mikrochirurgischen Technik und deren Limitierung
durch abnehmenden GefalRdurchmesser im frihen Operationsalter wird in den meisten kinderchirurgischen/-urologischen Zentren die
laparoskopische Hodensuche bei nicht-palpablem Hoden mit der zweizeitigen Ligatur der TestikulargefaRe (Fowler-Stephens-Mandver)
gegenuber der Autotransplantation bevorzugt.

Die Indikation zur Orchiektomie ist umso eher zu stellen:

o je hoher der Hoden lokalisiert ist,

o je alter das Kind (Pubertat) ist,

o je unwahrscheinlicher die Fertilitat der betroffenen Gonade ist,

o je kleiner und dysgenetischer der Hoden ist,

e je ausgepréagter eine Hoden - Nebenhodendissoziation vorliegt und
o bei einseitigem Befund (19; 48).

Dies muss insbesondere bei dlteren Kindern (>6 Jahre) als mdgliche Alternative mit den Eltern préaoperativ besprochen sein.

Die Frage nach einer prophylaktischen Orchidopexie des verbliebenen kontralateralen Hodens nach einer (Rest-) Orchiektomie bei
Kryptorchismus oder ,vanishing testis* wird in der Literatur kontrovers beurteilt. Der angestrebte Schutz des verbliebenen Hodens ist durch
maogliche Komplikationen und Retorsion gefahrdet. Bei Verdacht auf eine stattgefundene Hodentorsion wird nach einer Orchiektomie die
prophylaktische Orchidopexie des verbliebenen kontralateralen Hodens zu bevorzugen sein (39). Dabei sind die Eltern Gber das dennoch
bestehende Risiko einer Re-Torsion aufzuklaren (5). Verzichtet man auf die prophylaktische Orchidopexie, ist auf das Risiko einer Torsion der
nicht pexierten Seite hinzuweisen (38).

Besondere Situationen

Bei beidseitiger Retentio testis kénnen im Regelfall beide Seiten in einer einzeitigen Operation korrigiert werden.
Ausnahmen sind die hochgradige Skrotalhypoplasie und eine kritische Durchblutungssituation nach der Funikulolyse der ersten Seite.

Intraoperative Besonderheiten wie z.B. eine Hoden-Nebenhodendissoziation werden registriert, haben aber keine Auswirkung auf das weitere
operativ-technische Vorgehen.

Vorliegende Begleitpathologien (Hydatiden; Leistenhernien) werden in gleicher Sitzung versorgt. Fur eine Notwendigkeit, die Hodenhillen nach der
Mobilisation wieder zu verschlie3en, liegen keine Daten vor.

Ein intraoperativ vorgefundener hypoplastischer Hoden wird priméar erhalten (ggf. Hodenbiopsie).
Der Eingriff ist grundsétzlich ambulant und stationér moglich.

Zweit-Eingriffe

Ob ein Hodenrudiment (atropher Hoden, nicht wachsender Hoden) belassen werden kann, ist unklar. Meist wird die Entfernung empfohlen, um bei
noch vorhandenem Hodenrestgewebe eine spéatere maligne Entartung von vorne herein eliminiert zu haben. In Kombination mit dieser Operation kdnnte
eine ggf. gewiinschte Hodenprothese eingesetzt werden. Diese Operation lasst sich ins Pubertétsalter terminieren, so dass keine Prothesenwechsel
anfallen und der Patient als Jugendlicher dann die Mdglichkeit der eigenen Entscheidung hat.

Sekundérer Hodenhochstand nach der Operation einer Leistenhernie:

Es handelt sich um eine mechanische Hodenfixation in der Narbe. Deshalb wird keine Hormontherapie therapeutisch wirksam sein. Vor einer operativen
Funikulo-Orchidolyse und Orchidopexie ist mindestens 3, meist 6 Monate abzuwarten. In dieser Zeitspanne muss noch nicht das Auftreten eines
Sekundéarschadens am Hoden befiirchtet werden. Gelegentlich kommt es dabei im Rahmen der Narbenreifung auch wieder zu einer spontanen Lyse
des Hodens aus der narbigen Fixation.

Bei gleichzeitiger Diagnose einer Leistenhernie und eines Hodenhochstandes beim Neugeborenen erfolgt die Herniotomie (wie auch ohne
Hodenhochstand) vor Entlassung. Funikulo-Orchidolyse und Orchidopexie werden simultan soweit moglich durchgefihrt. Bei den zarten Strukturen wird
wegen der erhohten Gefahr der Atrophie keine ausgiebige Mobilisation erzwungen. Ist der Hoden nicht ausreichend zu mobilisieren, soll der Eingriff mit
einer reinen Orchidolyse ohne —pexie beendet und groRziigig die Funikulo-Orchidolyse und —pexie in einer zweiten Operation im Sauglingsalter vor dem
ersten Geburtstag indiziert werden.
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Abb.3: Algorithmus der operativen Therapie beim Hodenhochstand

Komplikationen nach Orchidopexie

Eine schwerwiegende Komplikation ist die Atrophie des Hodens, mit der bei der Standard-Operation in ca. 1%, nach Ligatur der A. testikularis (Fowler-
Stephens-Op) und nach mikrovaskularer Autotransplantation in ca. 20 — 30% zu rechnen ist (19), weiterhin die Durchtrennung des Ductus deferens oder
ein Rezidiv der kryptorchen Lage (1-5%) (19). Ein durchtrennter Ductus deferens lasst sich im S&uglings- / Kleinkindesalter mikrochirurgisch adaptieren
als Basis einer moglichen Rekanalisation.

Beim Rezidiv ist wegen der meist bestehenden starken Verwachsungen die Reoperation verbunden mit einer Vitalititsgefahrdung des Hodens und
Verletzungsgefahr des Ductus deferens.

Leichtere Komplikationen sind L&sionen des Nervus ileo-inguinalis und Wundheilungsstérungen. Die Durchtrennung des N. ileo-inguinalis fuhrt zu
weniger subjektiven Beschwerden als etwa das Einndhen des Nerven in die Faszie (19). Letzteres kdnnte zu revisionsbedurftigen schmerzhaften
Sensationen fuhren, wahrend die Durchtrennung eine Hyposensibilitét im betroffenen Areal nach sich zieht.

Nachsorge

Kontrollen

Nachuntersuchungen betreffen zunéchst den Zeitraum bis zu einem Jahr postoperativ, um Rezidive des Hodenhochstandes oder sich
entwickelnde Hodenatrophien zu erfassen.

Der zweite Komplex bezieht sich auf das spatere Alter ab 15 Jahren und die Untersuchung auf evtl. Hodenmalignome; hier sind nicht mehr nur
die Kinder- und Jugendarzte, sondern auch die Hauséarzte und Urologen betroffen.

Postoperative Kontrollen:
Neben den unmittelbaren Wundkontrollen in den ersten zwei postoperativen Wochen sind folgende Kontrollen angezeigt:

nach 3 Monaten wird in der Regel durch den Operateur, ggf. durch den Kinder- und Jugendarzt der Hoden hinsichtlich seiner Lage und
Grof3e klinisch, evtl. zuséatzlich sonographisch (GroRenobjektivierung, Parenchymbeschaffenheit) kontrolliert.
Bei Normalbefund erfolgen die weiteren Kontrollen vierteljahrlich beim Kinder- und Jugendarzt bis 1 Jahr postoperativ.

6 Monate nach Operation erfolgt erneute Kontrolle durch den Operateur, falls die Hodenlage oder — gré3e bei der Kontrolle zuvor
grenzwertig war.

Ergibt sich bei dieser Kontrolle ein Normalbefund, erfolgen weitere Kontrollen beim Kinder- und Jugendarzt vierteljahrlich bis 1 Jahr
postoperativ.

Zeigt sich bei der Kontrolle 6 Monate postoperativ weiterhin eine nicht akzeptable Position des Hodens, erfolgt die Re-Operation. Re-
Eingriffe sollten nicht friiher als 6 Monate postoperativ erfolgen.

Das Risiko einer malignen Entartung bei einem ehemals kryptorchen Mann schéatzt man heute realistisch auf das 5-10 fache gegeniiber einem
normalen Hoden (29; 48).

Es verwirklicht sich — vergleichbar den Hodentumoren beim descendierten Hoden — im typischen Alter von 20 bis 40 Jahren (48).

Am hdchsten ist das Risiko beim intraabdominal gelegenen Hoden. Es ist 5x héher als bei einem inguinalen Hoden.

Bei einseitigem Maldescensus besteht auch fir den normal descendierten kontralateralen Hoden ein erhéhtes Malignomrisiko.

Wahrscheinlich fuhrt nicht so sehr die anatomische Fehllage als vielmehr die Dysplasie des Hodens als Teil des Primérschadens konsekutiv zu
einer erhohten Entartungsrate. Verbleibende Gonozyten (bei mangelhafter Umwandlung in Ad-Spermatogonien in der ,Minipubertat) stehen im
Verdacht, fur ein ,Carcinoma in situ” verantwortlich zu sein (29).

Nach bisherigen Beobachtungen beseitigt eine operative Verlagerung des Hodens ins Skrotum das erhdhte Malignomrisiko nicht. Diese
Erkenntnisse wurden aber bei Patienten erhoben, bei denen aus unserer heutigen Sicht die Orchidopexien nicht rechtzeitig durchgefiihrt worden
sind. Mdglicherweise kénnte es zu glinstigeren Ergebnissen kommen, wenn die retinierten Hoden kiinftig friiher als bisher ins Skrotum verlagert
werden (19; 48).

Es gibt epidemiologische Untersuchungen aus den USA, wonach bei vor dem 11.Lebensjahr spontan oder operativ induziertem Descensus des
Hodens das Entartungsrisiko nicht erhéht ist, hingegen nach erfolgtem Hodendescensus erst im Alter uber 11 Jahren das Risiko fur die
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Entwicklung von Hodenkrebs auf das 32-fache gegenuber der Normalbevélkerung ansteigt (23).

Bei den nicht ganz einheitlichen Zahlen aus der Literatur bleibt die praktische Konsequenz dieselbe:

Ehemals kryptorche Jungen sollten zur Selbstuntersuchung ihrer Hoden ab dem 15. Lebensjahr angehalten werden, wobei sie darliber aufgeklart
sein mussen, dass jede, insbesondere aber auch schmerzlose VergroRerung sowie Konsistenzanderung in einem Hoden zu weiterer arztlicher
Abklarung Anlass sein muss. (3)
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Verfahren zur Konsensbildung:

Erstellt als Leitlinie der

Deutschen Gesellschaft fir Kinderchirurgie (federfuhrend)

Deutschen Gesellschaft fir Urologie

Deutschen Gesellschaft fur Kinder- und Jugendmedizin, vertreten durch die
Deutschen Dermatologischen Gesellschaft und

Arbeitsgemeinschaft fur padiatrische Endokrinologie

unter Mitarabeit von

Deutschen Gesellschaft fir Humangenetik

Deutschen Gesellschaft fir Pathologie

Arbeitsgemeinschaft Kinderradiologie in der Deutschen Réntgengesellschaft

vertreten durch
Dr. Rauh, Wirzburg; Dr. Farwick-Burfent, Bonn; Dr. Schmidt, Augsburg; Prof. Dr. Ribben, Essen; PD Dr. Stein (Mainz); Prof. Dr. Albers, Osnabruck;
Prof. Dr. Hauffa, Essen; Prof. Dr.Dr. Zschocke, Heidelberg; Prof. Dr. Wittekind, Leipzig; Prof. Dr. Schumacher, Mainz; Prof. Dr. Darge, Wirzburg

verabschiedet von

den Vorstand der Deutschen Gesellschaft fir Kinderchirurgie am 31.01.2009
die Leitlinienkommission der Deutschen Gesellschaft fur Urologie

den Vorstand der Arbeitsgemeinschaft padiatrische Endokrinologie

Projektanmeldung der Leitlinie “Hodenhochstand — Maldeszensus testis" mit einer geplanten Entwicklungsstufe S 2k bei der AWMF am 20. Méarz 2005
Konsensustreffen in Mainz am 17. September 2006

1. Delphi-Konferenz per e-mail ab 14.01.2007

2. Delphi-Konferenz per e-mail ab 15.04. 2007

3. Delphi-Konferenz per e-mail ab 26.06.2007

Erkrankung und Leitlinienthema wurden definiert, die Federfuhrung tibernahm die Deutsche Gesellschaft fur Kinderchirurgie unter der Koordination von
Dr. Rauh, Kinderchirurgische Abteilung, Chirurg. Universitatsklinik 1, Zentrum flr operative Medizin der Univ. Wurzburg.

Als Adressaten der Leitlinie (Anwenderzielgruppe) wurden Kinderchirurgen, Urologen und Kinderarzte in Klinik und Praxis genannt. Versorgungssektor
resp. Patientenzielgruppe waren Kinder bis zur Pubertat.

Ziel war eine Abstimmung der Leitlinie zur Diagnostik und Therapie der h&aufigsten kongenitalen Anomalie des Urogenitaltraktes unter Beteiligung aller
an der Diagnostik und Behandlung dieser Anomalie beteiligten Fachgesellschaften mittels Delphi-Konferenz sowie einem vorgeschalteten
Konsensustreffen. Alle strittigen Punkte wurden bis zum Konsens der Fachgesellschaften fur Kinderchirurgie, Urologie und Kinderheilkunde diskutiert.
Die Leitlinie wurde als ausfuhrliche Version mit klarer Gliederung zum Auffinden der individuell entscheidenden (diagnostischen oder operativen)
Passagen formuliert.

Es erfolgte keine systematische Literaturanalyse und Evidenzbewertung, jedoch wurde die Literatur der letzten 10 Jahre abgefragt, studiert, wichtige
altere Arbeiten aus den Referenzen hinzugenommen und so entscheidende Aussagen der Leitlinie belegt.

Die Leitlinie wird Uber die Internetseite der AWMF verdffentlicht, zusétzlich Gber die Leitlinienpublikationen der beteiligten Fachgesellschaften. Eine
Aktualisierung erfolgt 2 Jahre nach der Verdoffentlichung.

Bei der Leitlinien-Entwicklung wurden die Kriterien des Deutschen Instruments fur Leitlinien-Entwicklung (DELBI) beruicksichtig. Die Autoren kamen
geman einer internen Bewertung zu folgenden Schlissen:

Geltungsbereich und Zweck sind differenziert und eindeutig beschrieben. Alle relevanten Berufsgruppen sind eingeschlossen, die Anwenderzielgruppe
definiert. Eine Patientenpraferenz wurde nicht ermittelt und auf eine Pilotstudie zur Testung der Leitlinie verzichtet, da die an der Leitlinienentwicklung
Beteiligten bereits nach den Leitlinienaspekten arbeiten. Eine systematische Aufarbeitung der Literatur nach den Kriterien der evidencebased medicine
wurde nicht angestrebt, da nach Ansicht der Experten Aufwand und erwarteter Nutzen einer solchen Literaturrecherche in keinem verniinftigen
Verhéltnis zueinander stehen. Die Methoden zur Formulierung der Leitlinie sind beschrieben, Komplikationen und Risiken berucksichtigt, die
Aktualisierung nach 2 Jahren festgelegt. Die Autoren halten die Empfehlungen der Leitlinie fiir eindeutig unter Darstellung der verschiedenen
Handlungsoptionen. Die Anwendbarkeit ist gegeben, der medizinische Entscheidungsprozess systematisch nachvollzogen. Die Gruppe war redaktionell
unabhéangig, Reisekosten wurden aus Mitteln der Fachgesellschaften oder selbst finanziert, die Experten waren ehrenamtlich tatig.

Erstellungsdatum:

03/1999

Letzte Uberarbeitung:
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01/2009

Nachste Uberpriifung geplant:

2011

Zurtick zum Index Leitlinien Kinderchirurgie
Zurtick zum Index Leitlinien Urologie
Zuriick zur Liste der Leitlinien

Zuriick zur AWMF-Leitseite

Die "Leitlinien” der Wissenschatftlichen Medizinischen Fachgesellschaften sind systematisch emtwickelte
Hilfen fiir Arzte zur Entscheidungsfindung in spezifischen Situationen. Sie beruhen auf aktuellen wissen-
schaftlichen Erkenntnissen und in der Praxis bewahrten Verfahren und sorgen fir mehr Sicherheit in der
Medizin, sollen aber auch ékonomische Aspekte beriicksichtigen. Die "Leitlinien" sind fiir Arzte rechtlich
nicht bindend und haben daher weder haftungsbegriindende noch haftungsbefreiende Wirkung.

Die AWM erfasst und publiziert die Leitlinien der Fachgeselzchatten mit grotmdglicher Sorgfalt - dennoch kann dis AviFE
fir die Richtigkeit - inshesondere von Dosierungsangaben - keine Verantwortung ubernehmen.

Stand der letzten Aktualisierung: 01/2009
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